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難病疾患患者における包括的  の特徴と類似点
三徳和子   　松田智大  　新城正紀  　眞崎直子 
平良セツ子  　丹野高三  　簑輪眞澄  　坂田清美 
要 　　　約
【目的】本研究では，厚生労働科学研究・特定疾患の疫学研究における地域ベースコホート研究上の全
登録特定疾患において，個々の疾患における患者の の特徴を観察し，共通点を見出すことを
目的とした．
【方法】全国
箇所の保健所において特定疾患医療受給をしている者を対象とした．一般的尺度
である
各下位尺度のスコアを変数として，疾患別のクラスター分析を行ない，グループ分けをし
た．その後，各グループにおける特徴を，特定疾患患者に共通の 尺度の得点，，年齢，
性別などから分析した．
【結果】
年までの研究期間に通算して，
と特定疾患患者に共通の 尺度の両方に回答し
たものは
疾患，
	名であった．疾患系統別に見ると，神経筋疾患患者が名，免疫系疾
患患者が
名，消化器系疾患が名，皮膚・結合組織疾患が名，血液系疾患患者が
名，その
他（不明含む）名であった．クラスター分析の結果，の傾向別に特定疾患を グループに
分類することができた．	つの下位尺度得点が一様に国民標準値と比較して低い値を示すが，志気
は保っているグループ ，同様に全体的に低い値を示し，特に身体機能においての低値が顕著で，
志気や疾患の受容においても問題が見られるグループ ，社会生活機能において，低い評価が見ら
れるが，その他の項目においては，国民標準値と同等の項目もあり，他群と比較すれば良好である
グループ 
，全下位尺度において 得点が非常に低く，特に身体機能は，国民標準値と比較し
て著しく低い値が見られたグループ の つである．
【結論】現在の特定疾患は血液系疾患，免疫系疾患，内分泌系疾患というような系統分類に基づく疾
患群として扱われるが，いくつかの疾患においては，そうした疾患群による分類と患者自身が評価
する主観的健康（）のプロファイルによるグループとの間には隔たりがあり，患者のケアや福
祉政策においては後者の参照が有効な手段であることが示唆された．
は じ め に
難病（特定疾患）は，医学上の定義があるわけでは
なく，不治の病に対する社会通念としてわが国にお
いて用いられてきた言葉であり，厚生労働省特定疾
患対策事業は，対象となっている希少難病の調査研
究として四半世紀に渡って講じられてきた，世界で
も例をみない独自の疫学研究である ．近年，いく
つかの特定疾患は治療法が改善され，致命的な疾病
ではなくなったが ，患者は慢性の様相を呈する疾
患に対し長期間の闘病生活を強いられている．そう
した状況を踏まえ，平成 	，年度において，特定
疾患対策事業は大きく転換し，ひとつの目標として
患者の主観的な満足感または健康感，いわゆる生活
の質（  ，）を向上させることを
重視するようになってきた．この背景には，治療に
複数の選択肢が存在するようになり，患者の価値観
も多様化し最終的な治療方針の決定には患者が介入
できる余地が大きくなったこと，医療政策の策定に
おいても患者や社会に対しての説明責任が求められ，
適切な評価がなされなければならなくなったことも
同時に挙げられる．医師をはじめとする医療従事者
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は各疾患の客観的な健康指標の改善に加え，療養生
活を支援することが求められ，長期療養生活を続け
る患者に対して医療費の公費負担制度や，社会シス
テムの改革を進めていくことなどによって，
の維持向上に努めていかなければならない ．
特定疾患患者の に関する先行研究は，国内
においてもそれぞれの疾患を個別に対象としたもの
が中心である ．このような研究は個人の治療や
ケアの検討に用いる情報としては非常に有用であろ
う．しかし，保健所や市町村の保健医療福祉対策で
あるホームヘルプサービスやショートステイの充
実，当事者会や家族会の発展，ボランティアグルー
プの育成の過程では特定疾患患者全体を概観した情
報も必要となる．言い換えれば，異なる疾患を同じ
基準において観察し，特徴を明らかにしていくこと
が重要であるがそのような研究は少ない ．本研究
では，特定疾患対策事業の一つの柱である地域ベー
ス・コホート研究のデータベース上の全登録特定疾
患を対象として，個々の疾患における患者の 
の特徴を観察・比較することを目的とした．
対象および調査方法
対象者は，全国
カ所の保健所において新規，ま
たは継続して特定疾患医療受給をしている者である．
調査参加への依頼は担当保健師が訪問予約を取る前
に，電話で調査の目的，方法，および研究の対象者
の人権擁護について説明し了解を得られたものに訪
問し，再度文書による説明書を渡すとともに，同意
書を得たものに，インタビューを行った．
回答のあった者について，年に永井らにより検
討された特定疾患情報システムを利用して   ，保健
所毎に特定疾患患者個人の臨床情報，疫学・保健・
福祉情報，予後情報を収集し，データ入力を行い，
個人を特定できる項目を除いた匿名データとして国
立保健医療科学院に送り，一括して分析を行った．
使用した 尺度は つの尺度を使用した．
つは特定疾患と指定された疾患ごとの 比較を
目的として，特定疾患患者に共通の尺度 を
使用した．この尺度の難病のの概念は「志気」
「受容」の つよりなり，項目の質問で構成され
ている（表 ）．回答は 
択式であり，当てはまる番
号に印を付ける．得点は	点を最高得点とし，高
得点ほど は良好であることを意味する．即ち，
高得点は「疾患を持ちながら生活している現状を不
安なく受容し，高い志気をもっている状態」である
と解釈できる ．
つ目の尺度は，特定疾患患者のを特定疾患
以外の集団と比較するために  ! !" 
 # 
!$ $（
） を用いた．
の構成概
念は次のとおりである．下位尺度は身体的健康 尺
度と精神的健康 尺度で構成されている．身体的健
康 尺度は身体機能（%：激しい活動を含むあら
ゆるタイプの活動を行うことが可能である），日常
役割機能（身体）（&%：過去 ヵ月間に仕事やふだ
んの活動をした時に，身体的な理由で問題がなかっ
た），身体の痛み（'%：過去 ヵ月間に体の痛みは
表   特定疾患に共通の 尺度
難病患者の  


ぜんぜんなく，体の痛みのためにいつもの仕事がさ
またげられることはぜんぜんなかった），全体的健
康感（(#：健康状態は非常に良い）で，精神的健
康 尺度は，活力（ )：過去 ヵ月間，いつでも活
力にあふれていた），社会生活機能（：過去 ヵ
月間に家族，友人，近所の人，その他の仲間とのふ
だんのつきあいが，身体的あるいは心理的は理由で
さまたげられることはぜんぜんなかった），日常役
割機能（&*：過去 ヵ月間，仕事やふだんの活動を
した時に心理的な理由で問題がなかった），心の健
康（+#：過去 ヵ月間，おちついていて，楽しく，
おだやかな気分であった）である．
の評価は
下位尺度をマニュアルに沿って得点を計算し，患者
の年齢・性別と合致する日本国民標準値によって調
整し算出した．高得点はが良好なことを示す．
この作業により，同年齢，同性別の国民標準得点は
，標準偏差はになり，標準得点からどれだけの
乖離があるか，ということを疾患間，各下位尺度間
で比較した．
分析は，各疾患の 	つの 
下位尺度の得点を
変数としてクラスター分析（ウォ ドー法）を行い，グ
ループ分けを試みた．得点の群間比較には，, -
法を用いた．
結 果
 ．対象者の特性

年までの研究期間を通算して
疾患，

名から調査データを得ることができた．そのうち

と特定疾患患者に共通の 尺度の つの
質問票に回答したものから回答者が もしくは数人
しかいなかったスモン，ビュルガー病，アミロイドー
シス，ウェゲナー肉芽腫症，プリオン病など
疾患
を除外した結果，
疾患，名が分析対象となっ
た．一般的に用いられている疾患系統別に見ると，
神経・筋疾患患者が名，免疫系疾患患者が

名，消化器系疾患が名，皮膚・結合組織疾患が
名，血液系疾患患者が
名，その他名で，パー
キンソン病，脊髄小脳変性症の 疾患だけで過半数
を占めていた．
．疾患系統別の ・特定疾患に共通の	尺
度の得点

の全体像を 	つの下位尺度を表 に示した．
疾患系統別に を比較すると消化器系疾患では
全体として国民基準値 をやや下回るものの，
つの疾患系統の中では一番良好な得点であり，反対
に神経・筋疾患では下位尺度のうち つの尺度が最
低得点であった．疾患系統間で大きな差があった下
位尺度は身体機能で，消化器系疾患		（標準偏差
）に対して，神経・筋疾患では	（標準偏差
）であった．反対に得点の差が小さかったのは
社会生活機能であり，最高得点

	（標準偏差），
最低得点
（標準偏差）であった．疾患別の得
点及び標準偏差を同様に疾患ごとに同表中に示した．
特定疾患に共通の 尺度の得点は，全疾患で平
均値	（標準偏差	）であった．得点は，疾患群
別に差があり，消化器系疾患において最も高く
（標準偏差），神経・筋疾患において最も低く
（標準偏差）であった．
．	の特徴による分類

の結果をクラスター分析したところ，
の特徴別に グループに分類することができ，各下
位尺度における得点の平均的モデルをグループごと
に図示した（表 
）．各グループにおけるの特
徴は以下の通りである．グループ は，身体機能及
び社会生活機能において低下が見られるが，その他
の項目においては，国民標準値と比較してさほどの
差が見られなかった（偏差得点程度）．グループ
，と比較し，特定疾患に共通の尺度の平均
点も有意に高かった（, -法，. ）．また
女性の割合が高いのが特徴である．グループ は，
身体機能，社会生活機能において低下が見られる
が，その他の項目においては，国民標準値と比較し
てさほどの差が見られなかった（偏差得点程度）．
しかしながら，特定疾患に共通の 尺度の得点
はグループ と並んで最も低く，また つのグルー
プの中では最高齢であった．グループ 
は，社会生
活機能において，低下が見られるが，その他の項目
においては，国民標準値と同等の項目もあり，他の
疾患と比較すれば良好であった．特定疾患に共通の
尺度の平均点も他のグループと比較し最も高
く，年齢は若年であった．グループ は全体的に得
点は非常に低く，全ての下位尺度において つのグ
ループの中で最も低かった（偏差得点
程度）．特
に身体機能は，国民標準値と比較して著しい低下が
見られた．特定疾患に共通の 尺度の平均点も
，
グループに比べて有意に低かった．

得点によるグループ分類と特定疾患に共通
の 尺度の得点との傾向が食い違う疾患として
は，
得点が全体的に最も良好なグループ や

の中で，特定疾患に共通の 尺度の得点が低
い強皮症や表皮水疱症があり，反対に最も低い
のグループ のなかで特定疾患に共通の 尺度
の得点が高い，多発性硬化症（標準偏差	）と特
発性大腿骨頭壊死症（標準偏差）があった．
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表  	の下位尺度得点を基にしたクラスター分析による分類
考 察
 ．	尺度の得点
一部の例外を除けば，今回調査した
疾患の 

下位尺度は，全ての疾患でわが国の国民標準値
よりも低く，は疾患によって大きく異なって
いた．/!/らは，多発性硬化症を患う入院患者

人を調査した結果，素点平均値および標準偏差
が，身体機能（		），日常役割機能（身体）
（
），全体的健康感
（），活力
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	（）であり，この 下位尺度での低得点
を報告している ．%///01の人の多発性硬化
症患者を対象とした研究でも，身体機能，日常役割
機能（身体），全体的健康感，活力で低得点が観察さ
れ  ，我々の素点での結果と一致していた．%
らの重症筋無力症患者人の調査で最も落ち込んで
いたのは，日常役割機能（身体）であり，次いで身
体機能，全体的健康感，活力であったと報告してい
る ．我々の結果でも全体的健康感と活力に低下が
見られた点が共通していた．さらに /らの皮
膚（多発性）筋炎患者人の調査で，身体機能，日
常役割機能（身体），活力，社会生活機能が低いとし
ていた  	．我々の結果では身体機能に /ほど
の低下は見られなかったが，活力と社会生活機能が
低い点で似通っていた．国内の研究では，新保らの
パーキンソン病を対象として 
を用いたものが
ある．本研究とは日常役割機能（身体および精神）
においても低い得点を観察した点が異なっていたも
のの，身体機能の低下という共通点があった  
．特
定疾患患者に共通の 尺度を用いた小寺らの研
究においては，神経・筋疾患の患者の得点が低く，
皮膚・結合組織疾患，消化器系疾患においては比較
的高いという，本研究と一致する結果が報告されて
いる ．先行研究と本研究の結果に見られる相違
は，対象患者の年齢や疾病のステージ，保健医療や
社会制度による違い，年齢性別調整に用いた標準人
口の違いが考えられる．しかしながら全体的傾向と
しての共通点が見出せたことから，本研究の対象者
には，特定疾患医療受給者という制限があるものの，
一定程度の一般性が想定される．
．グループ分類の特徴
特定疾患についてはこれまで，便宜上，血液疾患，
免疫系疾患，内分泌系疾患治療のような系統分類に
基づく疾患群として扱われることが多く，疾病特有
の症状から生じる特性を重視した対策が取られ，又，
症状に特異な質問票を用いて は測定されてき
た  ．しかし本研究の結果より，疾患群による分類
と患者自身が評価する主観的健康の特徴での分類と
の間にはいくつかの疾患において隔たりがあること
が分かった．特定疾患患者のは，に示さ
れる身体状態とともに，感情，認知，社会活動などに
影響される．客観的臨床症状から，患者本人の社
会活動やコミュニケーションにおける自己評価を想
定することは難しいために，このような隔たりが生
じたと考えられる．グループ では，比較的良好な
スコアが観察された．このグループには免疫
系疾患 疾患中 疾患が分類されている．例えば全
身性エリテマトーデスでは，疲労や精神的障害が患
者の社会活動に大きく影響していることが報告され
ており ，こうした状況が，身体的な健康を維持し
ながらも社会生活機能に問題があるという状況に結
びついているのであろう．ケア提供の担当者はこの
ような状況を念頭においてグループに属する患者支
援を検討する必要がある．グループ は神経・筋疾
患の 疾患とその他の 
疾患で構成され，グループ
と同様の各下位尺度得点の傾向があったが，運動
機能での低い得点が顕著に見られた．このグループ
は，機能障害を伴う神経系の疾患の中でも比較的進
行が遅いものが属し，発症前の生活をかろうじて維
持できることがその理由であると考えられる．しか
しながら，運動機能の制限もしくは高齢からか，「志
気」「疾患の受容」に関しては低いことが特徴的であ
る．グループ 
には消化器系疾患 疾患のうち 
疾
患，皮膚系の疾患 疾患のうち 
疾患が属する．運
動機能障害を主症状としないことがこのグループで
の高い主観的健康を維持することに役立っていると
考えられる．しかしながら，グループ ・ と同様
に社会生活機能での低得点が観察された．皮膚への
発症が多いことも含め，精神的な負担は深刻で，友
人や親戚との交流を中心とした日常の社会生活には
支障をきたす故に社会生活機能が低いのではないか
と想像できる．グループ には神経・筋疾患 疾患
のうち 疾患が分類されていた．身体，精神の両面
において激しく疲弊している状況が浮き彫りとなっ
た．これらは四肢麻痺を伴う重篤な身体障害が頻繁
に見られる疾患であり，おしなべて進行性であるこ
とから非常に低い スコアが観察された．
．	の特徴による分類の矛盾
神経・筋疾患は身体機能得点が他疾患系統に比べ
て特に低いにもかかわらず，活力は他よりもやや良
好な結果を示していた．グループ の疾病から見る
と悪性関節リウマチ，シャイドレーガー症候群，ハ
ンチントン舞踏病及び筋萎縮性側索硬化症患者の

全体像は極めて低い身体機能，身体的制限に
伴う顕著な精神的健康の不全があるにも関わらず，
精神的健康，なかでも活力が保たれていた．このこ
とから，精神的健康は 以外の要因が重要な役
割を果たし，支援や環境如何で高い状態を保つこと
ができる可能性が示唆された．また，社会生活機能
はグループ 以外で低くなっていたが，身体機能で
の顕著な低下と比すれば，他グループとの大きな差
異は見られなかった．
これまでの研究で足立らは
疾患を対象とした
	人の調査から には日常生活自立度が影響
難病患者の  
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していたことを指摘しているが ，今回の研究の
特徴として，グループ のように身体機能における
自己評価が低くても，社会生活機能は他グループと
大差がなく，また高い活力を保って生活している患
者の存在があること，逆にグループ の患者のよう
に，グループ とそれほどの の差がないにも
かかわらず，志気や疾患の受容に関しては低く，ま
たグループ 
のように身体機能面では比較的良好だ
と評価されていても精神的健康の社会生活機能が低
下している患者らの存在があることが明らかとなっ
た．例としては特発性大腿骨頭壊死症と多発性硬化
症があげられ，特定疾患に共通の 尺度の得点
が高いこの つの疾患は好発年齢が比較的若いこと
で共通しており ，年齢との関連も示唆される．

．	指標，分類の保健医療福祉事業への活用
特効的な治療方法がない現状で，症状の進行を自
覚しながら，徐々に制限されていく生活を体験して
いる特定疾患患者と，心身の負担や苦労が増強して
いく生活を余儀なくされる家族へのケアの提供は，
医療・福祉専門職にとって大きな課題である．医療
関係者は，患者の自立を目指し，疾病を理解し，患
者の主観的健康の特徴を知っておく必要がある．
序文で述べたように，地域の保健医療福祉分野に対
策拡大が計画・推進され，すでに幾つかの疾患では
病気の進行にかかわらず日常生活の支援が の
改善につながることが明らかになっている．具体的
には，リハビリテーション，補助機器の貸与等に関
する情報提供を行い，身体機能の回復支援サービス
利用を望むものに適切に提供できるような対策が必
要であると考えられる．また，特定疾患患者の介護
者の が，患者の に左右されるという報
告があることからも，の把握は介護者の健康
を含めた包括的ケアへの重要なステップである．
今回の研究結果を利用する際に，指標を今
までの客観的臨床指標と同一視し，個々の異なる疾
患，さらには異なる患者を一般化し，数値の比較の
みに固執することになれば，「患者を中心とした医
療福祉」に逆行し，医療資源の安直な配分に結びつ
く危険もある．しかし，各疾患に特有の の特
徴を理解することで，疾患の客観的症状や原因系統
にとらわれず，有効な対策を打ち出すことが可能と
なろう．例を挙げれば，患者への対策は個別的
対応が多く行われてきているが  ，保健医療行政
の立場からは，他の疾患との共通点を見出せれば，
より効果的な施策ができるのではなかろうか．
客観的健康指標は に影響を与える一要素で
はあるが，例えば身体機能低下は，社会からの阻害
や，幸福感，満足感，自尊心の喪失と同義では無い．
機能の喪失と 低下を同一視せず，意気消沈す
る特定疾患患者のために，社会生活機能や精神的健
康の向上を目指した，家族，友人，近所の人，その
他の仲間とのふだんのつきあいを保持するための有
効な支援や，活力を保つための支援をおこなうこと
が，特定疾患ケアにかかわる医療従事者の責務であ
ろう．
本研究は，厚生労働科学研究費補助金難治性疾患克服事
業による特定疾患の疫学に関する研究の一環として行わ
れ，下記の保健所の協力を得た（各保健所の名前は協力当
時のものである）．
北海道岩見沢保健所，北海道帯広保健所，宮城県栗原保
健事務所，福島県県南保健事務所，千葉県茂原保健所，千
葉県船橋保健所，千葉県市川保健所，杉並保健所，横浜市
旭区旭保健福祉センター，新潟県上越福祉環境事務所，富
山県高岡厚生センター，福井県福井健康福祉センター，長
野県木曽保健所，長野県伊那保健所，岐阜地域保健所，静
岡県北遠健康福祉センター，愛知県西尾保健所，愛知県一
宮保健所稲沢支所，愛知県一宮保健所，滋賀県大津健康福
祉センター，兵庫県社健康福祉事務所，兵庫県加古川健康
福祉事務所，島根県雲南健康福祉センター，岡山市保健所，
岡山保健所，福岡県久留米保健福祉環境事務所，福岡県筑
紫保健福祉環境事務所，福岡県糸島保健福祉環境事務所，
福岡県田川保健福祉環境事務所，熊本県天草地域振興局保
健福祉環境部，大分県宇佐高田保健所，鹿児島県志布志保
健所，鹿児島県鹿屋保健所，沖縄県宮古福祉保健所，沖縄
県南部保健所，和歌山県海草振興局健康福祉部，和歌山県
湯浅保健所
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